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Про лапс мит раль но го кла па на (ПМК) от но сит ся к
чис лу расп ро ст ра нен ных по ро ков серд ца и на и бо лее
изу чен ных про яв ле ний дисп ла зии со е ди ни тель ной
тка ни (ДСТ). ПМК мо жет встре чать ся при ря де из ве ст -
ных ген ных бо лез ней (синд ро мы Мар фа на, Элер -
са3Дан ло са), но го раз до ча ще выс ту па ет кар ди аль ным
мар ке ром не си нд ром ной или не диф фе рен ци ро ван ной
ДСТ [6, 11]. В со от ве т ствии с сов ре мен ны ми предс тав -
ле ни я ми, в ос но ве ПМК ле жит ге не ти чес ки обус лов -
лен ная не пол но цен ность кол ла ге на, при во дя щая к из -
ме не нию ме ха ни чес ких свойств мит раль ных ство рок и
их нес по соб нос ти про ти вос то ять обыч но му дав ле нию
в по лос ти ле во го же лу доч ка. Яв ля ясь про яв ле ни ем ге -
не ра ли зо ван но го де фек та со е ди ни тель ной тка ни,
ПМК час то со че та ет ся с дру ги ми дисп лас ти чес ки ми
из ме не ни я ми серд ца — ано маль но рас по ло жен ны ми
хор да ми, анев риз ма ми межп ред се рд ной пе ре го род ки и
си ну сов Валь саль вы [6]. Пов се ме ст ное расп ро ст ра не -
ние в ор га низ ме со е ди ни тель ной тка ни пред по ла га ет
на ли чие при ПМК по ли ор ган ной симп то ма ти ки и сти -
му ли ру ет по иск иных вис це раль ных мар ке ров не диф -
фе рен ци ро ван ной ДСТ, кли ни чес кое зна че ние ко то -
рых мо жет ока зать ся не ме нее су ще ст вен ным, чем по -
ра же ние серд ца. Предс тав лен ный об зор обоб ща ет све -
де ния о расп ро ст ра нен нос ти, ха рак те ре и кли ни чес ком
зна че нии вне кар ди аль ных вис це раль ных из ме не ний
при ПМК.

Од ним из приз нан ных про яв ле ний ДСТ, не ред ко
со пу т ству ю щих ПМК, яв ля ет ся па то ло гия ве ноз ной
сис те мы. Дан ны ми ульт раз ву ко вой доп пле рог ра фии
по ка за но, что боль ные с ДСТ серд ца от ли ча ют ся не -
дос та точ ностью кла пан но го ап па ра та вен ниж них ко -
неч нос тей, при чем на и бо лее вы ра жен ные из ме не ния
от ме че ны при зна чи тель ной мик со ма тоз ной де ге не ра -
ции кла пан ных ство рок [5]. Расп ро ст ра нен ность ва ри -
коз но го рас ши ре ния вен го ле ней у боль ных с ПМК
сос тав ля ет 12,9% [11], а при со че та нии вы ра жен но го
мит раль но го про ла би ро ва ния с мно же ст вен ны ми ано -

маль но рас по ло жен ны ми хор да ми час то та ве ноз ной
не дос та точ нос ти дос ти га ет 100% [21]. 

Из ве ст но о вы со кой час то те по ра же ния ор га нов ды -
ха ния при ПМК [9, 33]. Сла бость со е ди ни тель но3т кан -
ных струк тур ле гоч ной тка ни пред рас по ла га ет к раз ви -
тию тра хе об рон хи аль ной дис ки не зии — зна чи тель но -
му из ме не нию прос ве та тра хеи и круп ных брон хов во
вре мя ды ха ния за счет экс пи ра тор но го вы бу ха ния их
ато нич ной мемб ра ноз ной час ти. Боль шая расп ро ст ра -
нен ность тра хе об рон хи аль ной дис ки не зии при ПМК
подт ве рж да ет ее при над леж нос ть к ге не ра ли зо ван ным
про яв ле ни ям ДСТ. Для бо лее дос то вер ной оцен ки сос -
то я ния со е ди ни тель ной тка ни верх них ды ха тель ных
пу тей ре ко мен ду ет ся ис поль зо вать не ме нее двух ди аг -
нос ти чес ких приз на ков — на ли чие за зуб рен нос ти на
вос хо дя щем от рез ке кри вой фор си ро ван но го вы до ха и
па ра док саль ный ре зуль тат про бы с сим па то ми ме ти ка -
ми. Так, ес ли при ме не ние пер во го кри те рия поз во ли ло
об на ру жить тра хе об рон хи аль ную дис ки не зию у 19,4%
лиц с ПМК, то оба ди аг нос ти чес ких под хо да уве ли чи -
ли час то ту вы яв ле ния ано ма лии до 73,3% [19]. В це лом,
расп ро ст ра нен ность тра хе об рон хи аль ной дис ки не зии
на рас та ет, по ме ре уве ли че ния чис ла и вы ра жен нос ти
ма лых ано ма лий серд ца: от 50% у боль ных с еди нич ны -
ми, ано маль но рас по ло жен ны ми, хор да ми до 80% при
со че та нии мно же ст вен ных хорд с вы ра жен ным про ла -
би ро ва ни ем ат ри о ве нт ри ку ляр ных кла па нов [21]. Кли -
ни чес кое зна че ние тра хе об рон хи аль ной дис ки не зии
зак лю ча ет ся в том, что она выс ту па ет од ной из при чин
брон хи аль ной обструк ции и хро ни чес ко го каш ля [16,
29], а че рез ме ха низ мы ги пер вен ти ля ции и ло каль но го
вос па ле ния при во дит к раз ви тию эм фи зе мы лег ких,
хро ни чес ко го брон хи та, ле гоч но го серд ца [17, 28]. 

Вы со кая сте пень кол ла ге ни за ции ор га нов пи ще ва -
ре ния поз во ля ет ожи дать при ПМК мно го об раз ных
про яв ле ний ДСТ и с их сто ро ны. К чис лу дисп лас ти ко -
за ви си мых из ме не ний же лу доч но3ки шеч но го трак та и
ге па то3би ли ар ной сис те мы от но сят ся не дос та точ ность
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кар дии, ано ма лии стро е ния желч но го пу зы ря, до ли хо -
сиг ма [10]. По доб ные на ру ше ния от ме че ны при ПМК
в 57369% слу ча ев [14, 19]. 

На ли чие ге не ти чес ки обус лов лен но го де фек та кол -
ла ге на при ПМК нак ла ды ва ет не из беж ный от пе ча ток
на осо бен нос ти те че ния за бо ле ва ний же лу доч но3ки -
шеч но го трак та. От ме че ны бо лее ран нее на ча ло па то -
ло гии ор га нов пи ще ва ре ния, боль шая вы ра жен ность
аб до ми наль но го бо ле во го синд ро ма и вос па ли тель ных
из ме не ний сли зис той обо лоч ки [10]. У гаст ро эн те ро ло -
ги чес ких боль ных с со пу т ству ю щим ПМК го раз до ча -
ще ре ги ст ри ру ют ся гаст ро э зо фа ге аль ный и ду о де но га -
ст раль ный реф люк сы, на ру ше ние мо то ри ки ки шеч ни -
ка [3, 30, 32]. Бо лее тя же лое те че ние за бо ле ва ний же лу -
доч но3ки шеч но го трак та свя зы ва ет ся как не пос ре д -
ствен но с ДСТ, так и с со пу т ству ю щей ПМК ве ге та тив -
ной дис фу нк ци ей [8]. 

Функ ци о наль ное сос то я ние со е ди ни тель ной тка ни
яв ля ет ся од ним из су ще ст вен ных ком по нен тов ме ха -
низ ма яз во об ра зо ва ния. За ме че но, что боль ные яз вен -
ной бо лезнью же луд ка и две над ца ти пе р стной киш ки,
про те ка ю щей на фо не ПМК, от ли ча ют ся дос то вер но
боль ши ми раз ме ра ми яз вен но го де фек та, у них го раз до
ча ще встре ча ют ся мно же ст вен ные яз вы. Име ют ся све -
де ния о боль шей дли тель нос ти за бо ле ва ния и бо лее
вы ра жен ных функ ци о наль ных на ру ше ни ях прок си -
маль ных от де лов пи ще ва ри тель но го трак та у дан ной
ка те го рии па ци ен тов [10]. 

К чис лу ти пич ных вис це раль ных мар ке ров ДСТ от -
но сят ся ано ма лии желч но го пу зы ря. Пе ре гиб и пе ре -
тяж ка пу зы ря, S3об раз ная и ша ро вид ная де фор ма ции
зна чи тель но ча ще вы яв ля ет ся при на ли чии ПМК, чем
без не го [3, 10]. Де фор ма ция желч но го пу зы ря обыч но
со че та ет ся с на ру ше ни ем мо то ри ки жел че вы во дя щих
пу тей [2, 19], од на ко счи тать врож ден ные ано ма лии би -
ли ар ной зо ны един ствен ной при чи ной дис ки не зий у
боль ных с ПМК вряд ли пра во мер но. Так, по наб лю де -
ни ям Е.Д.Валь цо вой [3], про яв ле ния дис ки не зии жел -
че вы во дя щих пу тей от ме ча лись у всех боль ных с ПМК,
тог да как расп ро ст ра нен ность де фор ма ции желч но го
пу зы ря сос тав ля ла толь ко от 33,3 до 53,3% (в за ви си -
мос ти от на ли чия хо ле ли ти а за). Ука зан ное обс то я тель -
ство мо жет быть объ яс не но вли я ни ем дис фу нк ции ве -
ге та тив ной нерв ной сис те мы и со пу т ству ю щи ми на ру -
ше ни я ми мо то ри ки верх них от де лов же лу доч но3ки -
шеч но го трак та, при су щи ми па ци ен там с мит раль ным
про ла би ро ва ни ем [10, 19]. 

Не ред ко у лиц с ПМК наб лю да ют ся из ме не ния мо -
че по ло вой сис те мы: неф роп тоз, дисп ла зии по чек, мо -
че точ ни ков и по ло вых ор га нов [6, 23]. Счи та ет ся, что
час то та по ра же ния верх них мо че вых пу тей при врож -
ден ных де фек тах со е ди ни тель ной тка ни со пос та ви ма с
расп ро ст ра нен ностью ано ма лий серд ца [7]. 

На и бо лее ак ту аль ной уро ло ги чес кой па то ло ги ей,
свя зан ной с со е ди ни тель нот кан ны ми де фек та ми свя -

зоч но го ап па ра та поч ки, яв ля ет ся неф роп тоз. Дисп лас -
ти чес кие про яв ле ния вы яв ля ют ся у 82,1% боль ных с
па то ло ги чес кой под виж ностью по чек [15]. Ге не ра ли зо -
ван ный ха рак тер по ра же ния со е ди ни тель ной тка ни у
боль ных с неф роп то зом подт ве рж ден ха рак тер ны ми
дист ро фи чес ки ми из ме не ни я ми кол ла ге но вых и элас -
ти чес ких во ло кон, от ме чен ны ми при изу че нии би оп та -
тов по чеч ной па рен хи мы, ко жи и мы шеч ной фас ции
[13]. 

Дисп ла зии по чек, неф роп тоз с их за ко но мер ны ми
пос ле д стви я ми — пи е ло неф ри том, гид ро неф ро зом —
ре аль ная при чи на фор ми ро ва ния вто рич ной ар те ри -
аль ной ги пер то нии. Дру гим воз мож ным ме ха низ мом
по вы ше ния ар те ри аль но го дав ле ния у боль ных с ПМК
выс ту па ют це реб ро и ше ми чес кие на ру ше ния, свя зан -
ные с мит раль ной ре гур ги та ци ей и арит ми чес ким
синд ро мом [4]. По дан ным су точ но го мо ни то ри ро ва -
ния АД, скры тая ар те ри аль ная ги пер то ния вы яв ля ет ся
у 36,4% лиц с ПМК [12]. 

Од ним из част ных про яв ле ний не ди фе рен ци ро ван -
ной ДСТ на уров не реп ро дук тив ной сис те мы яв ля ет ся
про лапс ге ни та лий. В ге не зе ука зан ной па то ло гии у мо -
ло дых жен щин пос ле един ствен ных не ос лож нен ных
ро дов и при адек ват ном гор мо наль ном фо не ве ду щее
мес то при над ле жит сла бос ти со е ди ни тель ной тка ни
[24, 26, 31]. Ус та нов ле но, что тя жесть ге ни таль но го
про лап са на хо дит ся в пря мой за ви си мос ти от вы ра -
жен нос ти экстра ге ни таль ных про яв ле ний ДСТ. По
наб лю де ни ям Т.Ю.Смоль но вой с со авт., расп ро ст ра -
нен ность ПМК у жен щин с про лап сом ге ни та лий дос -
ти га ла 45,7%, ва ри коз ной бо лез ни — 64%, неф роп то за
— 6,7% [18].

У боль ных с ПМК час то наб лю да ют ся раз но об раз -
ные ге мор ра ги чес кие про яв ле ния — ре ци ди ви ру ю щие
но со вые кро во те че ния, обиль ные ме сяч ные, лег кое об -
ра зо ва ние си ня ков, по вы шен ная кро во то чи вость де -
сен, дли тель ная кро во то чи вость пос ле по ре зов ко жи и
экстрак ции зу бов [1]. По дан ным О.Д.Ост ро у мо вой, те
или иные про яв ле ния ге мор ра ги чес ко го синд ро ма от -
ме ча лись у 62,5% боль ных ПМК, что дос то вер но пре -
вы ша ло ана ло гич ный по ка за тель в конт роль ной груп пе
[14]. При чи ны на ру ше ния ге мос та за при ПМК раз лич -
ны. Из ве ст но, что сос то я ние кол ла ге на су бэн до те лия
со су дов оп ре де ля ет ак тив ность ад ге зии и аг ре га ции
тром бо ци тов, вы ра бот ки фак то ра Вил леб ран да, ус та -
нов ле на связь син те за кол ла ге на с про дук ци ей фак то -
ров свер ты ва ния кро ви [1, 27]. 

С из ме не ни ем аг ре га ци он ной спо соб нос ти тром бо -
ци тов свя зы ва ет ся од но из ти пич ных кли ни чес ких
про яв ле ний ПМК — миг рень. Ее расп ро ст ра нен ность у
боль ных с ПМК сос тав ля ет 19,7350,4% [14, 19]. По мне -
нию ря да ав то ров, в па то ге не зе миг ре ни име ет зна че -
ние по вы шен ная аг ре га ция тром бо ци тов на мик со ма -
тоз но3из ме нен ных мит раль ных створ ках с выс во бож -
де ни ем ва зо ак тив ных субс тан ций [22, 25].
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Литература

Та ким об ра зом, кли ни чес кая симп то ма ти ка при
ПМК мно го об раз на и не ис чер пы ва ет ся по ра же ни ем
лишь сер деч но3со су дис той сис те мы. Со во куп ность от -
ме чен ных вы ше вис це раль ных про яв ле ний ДСТ вы во -
дит ПМК да ле ко за рам ки ор га нос пе ци фич ной проб ле -
мы и тре бу ет це ле нап рав лен но го ди аг нос ти чес ко го по -

ис ка для вы яв ле ния воз мож ных из ме не ний внут рен них
ор га нов. С дру гой сто ро ны, на ли чие тех или иных
дисп лас ти ко3 за ви си мых вис це раль ных ано ма лий, оче -
вид но, долж но слу жить ос но ва ни ем к про ве де нию
ульт раз ву ко во го ис сле до ва ния серд ца для ди аг нос ти ки
бес си мп том но го ПМК.

Abstract

Mitral valve prolapse (MVP) is the most studied manifestation of connective tissue dysplasia (CTD). Congenital connec-
tive tissue defect, lying in the base of the heart anomaly in MVP leads to another internal organs changes. In review the infor-
mation about extracardial manifestations of CTD concomitant with MVP, such as venous insufficiency, tracheobronchial
dyskinesia, gastrointestinal disorders, nephroptosis, genital prolapse, hemostasis pathology is presented. 

Keywords: mitral valve prolapse, connective tissue dysplasia, extracardial manifestations.
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